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L e pronostic de la mucoviscidose s’est largement 
transforme au cours des 30 dernieres annees 
-la mediane de survie, inferieure a 1 an en 1948, 
est actuellement estimee a plus de 40 ans pour 
les enfants depistes a la naissance. Par mi les facteurs qui 
ont participe a cette transformation figure l’optimisation 
de la prise en charge nutritionnelle. 1 

Une denutrition aux origines multiples 

Insuffisance pancreatique externe 

Elle atteint pres de 90 % des patients. 2 Elle est liee a l’ac- 
cumulation dans la lumiere des canaux pancreatiques 
de materiel proteique et a la constitution de bouchons 
obstructifs. II en resulte une destruction kystique des 
acinus avec une diminution de la secretion des enzymes 
pancreatiques engendrant une maldigestion des prote- 
ines, de l’amidon et des graisses. Le degre de destruction 
pancreatique rend compte des differences d’expression 
clinique ; 10 % des patients restent sufflsants pancre- 
atiques. Le tableau clinique d’insufflsance pancreatique 
associe classiquement une diarrhee nauseabonde et 



Figure 1 . PHYSIOPATHOLOGIE DU DEFICIT ENERGETIQUE DANS LA MUCOVISCIDOSE. 


graisseuse avec une steatorrhee, des douleurs abdomi- 
nales et, si elle n’est pas compensee, une insuffisance 
ponderale contrastant avec un appetit conserve voire 
majore. L’insuffisance pancreatique externe est aisement 
diagnostiquee par le dosage d’un enzyme pancreatique, 
l’elastase fecale (< 100 pg/g de selles) et, si besoin, la 
mesure du taux de graisses excretees dans les selles 
(< 4 g/24 heures) en comparaison a l’apport alimentaire. 

L’insuffisance pancreatique externe est egalement 
associee a une carence en acides gras essentiels et 
en vitamines liposolubles E, A, D, K, presente des les 
premiers jours et qu’il faudra compenser a vie. 

Troubles de I’absorption et de la permeabilite 
intestinale 

Ils procedent du trouble de transfert ionique transepi- 
thelial lie au defaut de proteine CFTR (cystic fibrosis 
transmembrane conductance regulator) et de l’hyper- 
plasie des glandes a mucus. II en resulte un defaut de 
secretion de fluides et le risque de deshydratation du bol 
fecal d’une part et un defaut d’absorption des nutriments 
par les enterocytes d’autre part. 2 

Constitution du deficit nutritionnel 

Les deficits nutritionnels resultent de l’association 
de pertes energetiques excessives et d’apports insuffi- 
sants (v. figure). II est important d’evaluerl’etat nutrition- 
nel lors de chaque consultation afin de reagir rapidement 
face a une denutrition debutante. 2 ' 3 L’etat nutritionnel 
est de preference evalue en poids pour l’age (percentile), 
en taille pour l’age (percentile) chez le nourrisson, 
en Z-score de l’indice de masse corporelle (IMC) chez 
l’enfant et 1’IMC chez l’adulte. Tout ralentissement de 
croissance chez l’enfant et toute perte ponderale chez 
l’adulte justifient d’une prise en charge nutritionnelle. 

Les ingesta doivent etre regulierement chiffres par 
une dieteticienne. Les vitamines liposolubles A et E, le 
taux de prothrombine (TP) temoin de l’hypovitaminose 
K, le metabolisme phosphocalcique, la 25-OH vitamine 
D sont doses, en moyenne une fois par an. La minerali- 
sation osseuse doit etre evaluee, par densitometrie aux 
rayons X a partir de 8 ans, afin de reperer les osteopenies, 
frequentes chez l’adulte. 4 
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RECOMMANDATIONS DIETETIQUES POUR LES NOURRISSONS ATTEINTS DE MUCOVISCIDOSE 

Objectifs 

Recommandations theoriques 

Recommandations pratiques 

Anthropometrie 

Objectifs de croissance 
staturoponderale 

50 E percentile* du poids ideal pour la taille et percentile 
de la taille cible** 


Eau 

Allaitement 

100-200 mL/kg/j 

Maternel ou artificiel 

Hydrolysat si ileus meconial et/ou denutrition importante 

Boisson a volonte, en privilegiant les solutes antidiarrheiques 

Dans lequel on va rajouter la supplementation sodee, proteique, 
et calorique journaliere pour atteindre les objectifs 

Protides 

2-3 g/kg/j 

Si abatement maternel : une tetee supplementaire avec un lait 1 er age 

Glucides 

20 g/kg/j 


Lipides 

7-8 g/kg/j (soit 45-50 % de la ration energetique totale) 

Supplements acides gras polyinsatures : huile ou poudre de TCM, lsio4 

Calories 

150 kcal/kg/j 

Supplementation energetique (dextrine maltose, MagicMix, huile) 

Extraits pancreatiques 

1 000-2 000 U 1 de lipase pour 1 20 mL de lait 

Specialite Creon 5000 U/CM 

Donner dans un peu de compote avant le repas 

Verifier I’absence de granules residuels dans la bouche (risque d’ulceration) 

Sels mineraux 

Na : 5 meq/kg/j*** 

K : 2-3 meq/kg/j 

Ca : 60-80 mg/kg/j 

P : 30-50 mg/kg/j 

Supplement de NaCI dans le biberon (ampoules NaCI 5,85 % : 

1 mL = 1 mEq ; ou gelules de sel) 

L’apport sode doit etre adapte en fonction de la natriurese (viser un 
rapport Na/K > 1 et/ou Na/creatinine urinaire compris entre 17 et 52). 
Augmenter en cas de forte chaleur et dans toutes les circonstances 
qui favorisent la perte de sel (diarrhee, fievre, ileostomie. . .) 

Vitamines 

A : 1 500 Ul/j 

D : 1 000 Ul/j (D3 si possible) 

E : 40-50 U/j (soit 27 mg a 35 mg) avant 1 an et 100 Ul/j 
(soit 70 mg a 270 mg) au-dela. 

K : 4-10 mg par semaine 

Opotherapie orale : Uvesterol ADEC : 0,2 mL pour 1 dose soit 

3 000 Ul de vitamine A, 1 000 Ul de vitamine D2, 5 mg de vitamine E 
et 50 mg de vitamine C 

Vitamine E Cambridge (100 mg = 150 UI/mL) 
ou Vedrop 50 mg = 75 UI/mL 

Oligo-elements 

Fer : 1-2 mg/kg/j 

Zinc : 300-500 pg/kg/j 

Selenium : 4-6 pg/kg/j 

RuboZinc : 15 mg = 1 cp par jour (ecrase) 


Tableau 1. * Le percentile correspond au pourcentage d’enfants de la population generate du meme age qui atteignent une valeur inferieure ou egale a la valeur 
mesuree pour I'individu. Si la taille d'un individu est au 25 e percentile, cela veut dire que 25 % des enfants de meme age, sexe et ethnie sont de meme taille 
ou plus petits que lui, et que 75 % sont plus grands. ** Taille cible : moyenne de la taille des deux parents plus 6,5 cm pour les gargons, moins 6,5 cm pour 
les filles. *** Cette quantite necessaire quotidienne est non couverte par les seuls apports lactes et necessite un apport sode supplementaire. 


Prise en charge nutritionnelle 

Alimentation 

L’alimentation doit etre libre, adaptee aux gouts de l’en- 
fant, hypercalorique et normolipidique. Les besoins 
energetiques sont estimes a 120-150 % des apports recom- 
mandes. Les proteines doivent representer 10 a 15 % de 
ces besoins, les graisses 35 a 45 % (en majorant l’apport 
en graisses vegetales riches en acides gras polyinsa- 
tures) et les glucides 45 a 55 % . M 

La prise en charge dietetique doit etre adaptee a 
chaque patient et a chaque situation nouvelle. 5 Elle doit 
etre particulierement vigilante lors des situations a 
risque nutritionnel : toutes les periodes de croissance 
rapide, premiere annee de vie et periode pubertaire, 


exacerbation infectieuse, degradation respiratoire, 
diabete. La premiere annee de vie est une situation a 
risque nutritionnel majeur. C’est la seule periode de 
l’existence ou le poids est multiplie par 3, ou la taille 
augmente de 25 cm et ou le cerveau a partir d’un poids 
initial de 400 g atteint a l’age de 12 mois 90 % de son 
poids definitif et, enfin, c’est une periode critique au 
cours de laquelle se realise la croissance pulmonaire. 
Le referentiel etabli par la Federation frangaise de la 
mucoviscidose de l’enfant depiste a la naissance definit 
comme objectifs nutritionnels pendant les 2 premieres 
annees de vie le rattrapage du couloir de naissance a 
6 mois et du couloir de la taille genetique a 2 ans. Leur 
mise en place doit etre encadree par un programme 
d’education therapeutique. 6 »> 
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P0S0L0GIES DE VITAMINES SELON LES AGES 

Posologie 

Enfant de moins de 2 ans 

Enfant de plus de 2 ans 

Vitamine A 

1 500 Ul/j (450 pg/j) 

5000-10000 Ul/j (1 500-3000 pg/j) 

Vitamine D 

800 Ul/j (20 pg/j) 

1 000 Ul/j (25 pg/j) 

Vitamine E 

50 U/j (33 mg/j) avant 1 an 
et 100 Ul/j (67 mg/j) au-dela 

200 Ul/j (133 mg/j), ne pas depasser 

1 000 Ul/j (667 mg/j) 

Vitamine K 

4-10 mg/semaine 

non systematique 

Fer 

NA 

10-20 mg/j 

Zinc 

NA 

10-20 mg/j 

Selenium 

NA 

50-150 pg/j 


Tableau 2. 


Tableau 3. 

Adapte des ref. 8 
et 9. AET : 
apports 
energetiques 
totaux. 


Extraits pancreatiques 

L’instauration des extraits pancreatiques efficaces a 
revolutionne la vie des patients autrefois soumis a des 
regimes pauvres en graisses, tres mal acceptes. 1 Les 
extraits d’origine porcine se presentent sous forme 
de microgranules recouvertes d’un enrobage gastro- 
resistant qui empeche leur degradation gastrique, a 
condition qu’ils ne soient pas croques. L’efficacite de 
la supplementation pancreatique s’en trouve tres ren- 
forcee, mais cette solution n’est pas parfaite puisque, 
chez certains patients, la steatorrhee n’est pas comple- 
tement controlee. Les raisons en sont, d’une part, un pH 


duodenal relativement acide (du fait du deficit en bicar- 
bonates) et, d’autre part, un delai anormal de delitement 
des microspherules. Cette relative inefficacite aux doses 
habituelles a conduit chez certains a l’administration 
de quantites considerables d’enzymes gastroprotegees, 
incriminees dans la constitution de rarissimes colites 
fibrosantes. Actuellement, il est preconise de ne pas 
depasser 10000 unites/kg/j de lipase, repartis en fonc- 
tion des graisses de l’alimentation. En cas d’inefficacite 
des extraits pancreatiques, et apres avoir elimine une 
autre maladie digestive (allergie aux proteines du lait 
de vache, maladie cceliaque, maladie de Crohn), il est 
possible de changer la marque du produit utilise, la 
liberation des enzymes representant un processus 
complexe dependant notamment de la taille des parti- 
cules et de leur caracteristique de dissolution. En cas 
d’echec, on associe un adjuvant therapeutique destine 
a reduire l’hypersecretion gastrique : bicarbonate 
de sodium a la dose de 15 g/m 2 /j apportee au cours des 
repas ; antisecretoires de type omeprazole a la posologie 
de 40 mg/m 2 /j en une prise matinale. 

Vitamines liposolubles, mineraux, acides gras 

Pour tous les patients ayant une insuffisance pancre- 
atique exocrine, il est necessaire d’instaurer une sup- 
plementation vitaminique portant sur les vitamines 
liposolubles A, E, D et K. 810 On conseille aux patients de 
saler genereusement leurs plats du fait de la deperdition 
sodee importante par la sueur. Une supplementation en 


RECOMMANDATIONS DIETETIQUES POUR LES SUJETS ATTEINTS DE MUCOVISCIDOSE EN FONCTION DE L’AGE (HORS NOURRISSON) 

Objectifs 

Recommandations theoriques 

Recommandations pratiques 

Anthropometrie 

Objectifs de croissance 
staturoponderale 

Percentile de la taille cible et 50 e percentile du poids ideal 
pour la taille 


Eau 

3-10 ans : 60-80 mL/kg/j 
adolescent, adulte : 35 mL/kg/j 

Boisson a volonte, a augmenter en cas de chaleur 

Chlorure de Na 

3-10 ans : de I’ordre de 3 mg/kg/j ; 
adolescent, adulte : au minimum 8 g/j 

Favoriser les aliments riches en sel et resaler les plats. 

Augmenter en cas de forte chaleur et dans toutes les circonstances 
qui favorisent la perte de sel (diarrhee, fievre. . .) 

Protides 

15 % des AET 

Favoriser viande, poisson, oeufs et produits laitiers 

Glucides 

50-55 “/odes AET 

Favoriser les feculents (plus que les sucres rapides) 

Lipides 

1-3 ans : 45-50 % des AET; > 3 ans : 30-35 % des AET 

Favoriser les huiles avec acides gras polyinsatures 

Calories 

120-150 % des apports nutritionnels conseilles 


Extraits pancreatiques 

1 000-3000 Ul de lipase/kg/repas et 250 a 750 Ul lipase/kg/ 
collation sans depasser 10000 Ul lipase/kg/j chez I'enfant et 
250000 Ul lipase/j chez I’adulte 

Creon 12000 ou 25000 U/gel 
ou Eurobiol 12500, 25000 par gel 

Vitamines 

A: 5000 Ul/j, 

D : 1000 Ul/j (D3 si possible) 

E : 200-500 Ul 

K : 5 mg tous les jours 
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sodium (en plus de l’alimentation) est indispensable 
quotidiennement lors des periodes chaudes, et chez le 
nourrisson en alimentation lactee. 

Assistance nutritionnelle 

II est imperatif de ne pas laisser s’installer une denu- 
trition. 5 Une supplementation orale doit etre discutee 
(et largement utilisee) en cas de denutrition debutante 
ou de besoins accrus si on doute de la capacite du sujet 
a augmenter sufllsamment ses apports, notamment au 
moment des periodes d’inappetence que sont les exa- 
cerbations infectieuses. L’enjeu nutritionnel doit etre 
reexplique au patient et a sa famille. II est possible de 
consommer des supplements caloriques sous forme de 
preparations hypercaloriques (1,5 a 2 kcal/mL) ou de 
petites collations « maison » hypercaloriques. Ces prepa- 
rations doivent etre prises entre les repas et ne doivent pas 
les remplacer. La prise concomitante d’extraits pancre- 
atiques est necessaire du fait de leur richesse en lipides. 

Lorsqu’il y a defaillance nutritionnelle, il convient de 
debuter une nutrition enterale. 11 Elle permet une reprise 
de la synthese proteique et une reduction du catabolisme 
azote. Cela se traduit par une reprise de poids associee a 
l’amelioration de la composition corporelle, avec notam- 
ment facilitation a la kinesitherapie respiratoire. Le 
gain statural est souvent retarde, et chez l’adolescent on 
assiste a une reprise du developpement pubertaire. Dans 
quelques cas, a condition de ne pas se trouver dans une 
situation respiratoire trap evoluee, on observe un gain 
significatif des parametres respiratoires, la diminution 
du nombre de surinfections bronchiques, ou, au moins, 
la stabilisation des fonctions respiratoires. La nutrition 
enterale se fait principalement par gastrostomie posee 
par voie endoscopique ou chirurgicale. La nutrition en- 
terale est habituellement realisee la nuit, de maniere 
continue, au moyen d’une pompe, etalee sur 8 a 10 heures. 
Elle apporte initialement le quart ou le tiers des calories 
orales consommees la journee. Selon l’etat nutritionnel 
et la reprise ponderale, les quantites sont regulierement 
adaptees, les apports pouvant representer de 40 a 70 % des 
besoins caloriques quotidiens. II faut veiller a ne pas de- 
passer un debit de 1 a 1,5 mL/min. Les melanges nutritifs 
utilises sont des for mules hypercaloriques polymeriques 
(glucides, proteines et lipides repartis en triglycerides 
a chaine moyenne et longue) ou semi-elementaires (glu- 
cides, hydrolysat de proteines et lipides, essentiellement 
des triglycerides a chaine moyenne). Les extraits pancre- 
atiques sont a repartir au debut de la nutrition enterale, 
et en cours de nuit si possible. Le recours a la nutrition 
parenterale est tres rare. II est indique chez des malades 
ayant un syndrome de grele court, une pancreatite, ou 
des suites postoperatoires de chirurgie digestive. 

CONCLUSION 

L’amelioration de la prise en charge nutritionnelle de la 
mucoviscidose a permis des progres majeurs en termes 
de survie. Cependant, les propositions therapeutiques 


sont le plus souvent empiriques. Beaucoup reste a faire 
dans ce domaine en attendant un traitement curatif qui 
ne saurait de toute fagon restaurer une fonction pancre- 
atique qui est le plus souvent irreversiblement compro- 
mise des la naissance. © 


RESUME PRISE EN CHARGE NUTRITIONNELLE OE LA MUCOVISCIDOSE 

Le pronostic de la mucoviscidose s'est largement transforme au cours des 30 dernieres annees. Parmi les facteurs qui 
ont participe a cette transformation figure (optimisation de la prise en charge nutritionnelle. La constitution d’un deficit 
nutritionnel resulte de (association de pertes energetiques excessives, soit du fait d’une maldigestion mal compensee, soit 
en rapport avec un catabolisme accru, et d'apports insuffisants. L'opotherapie vitaminigue ADEK et extraits pancreatiques 
est systematique pour les patients ayant une insuffisance pancreatique. II est important devaluer I'etat nutritionnel lors de 
chaque consultation afin de reagir rapidement face a une denutrition debutante, [alimentation doit etre lire, adaptee aux 
gouts de (enfant, hypercalorique et normo-lipidique. La prise en charge dietetique doit etre particulierement vigilante lors 
des situations a risque nutritionnel : premiere annee de vie et periode pubertaire, exacerbation infectieuse, degradation 
respiratoire, diabete. Chez le nourrisson depiste, on vise le rattrapage du couloir de naissance a 6 mois et du couloir de la 
taille genetique a 2 ans. Dans tous les cas, il est imperatif de ne pas laisser s'installer une denutrition en s’aidant notamment 
d’une supplementation orale et de discuter rapidement, en cas d’echec, de la mise en place dune nutrition enterale. 

SUMMARY NUTRITIONAL STATUS ASSESSMENT IN PATIENTS WITH CYSTIC 
FIRROSIS 

Prognosis of cystic fibrosis has been largely modified over the past 30 years. Optimization of nutrition is one of the most 
important contributing factors of this improvement. Nutritional defect result from the conjunction of loss of calories, 
maldigestion, hypercatabolism and insufficient intake. Pancreatic opotherapy and ADEK vitamin administration is manda- 
tory in pancreatic insufficient patients. Nutritional status must be evaluated at each clinics to detect nutritional defect 
as early as possible. Nutritional intake must be hypercaloric, normolipidic and adapted to the tastes of the patient. The 
clinician must be aware of at risk nutritional period: first year of life, puberty, infectious exacerbation, respiratory 
worsening and diabetes. In neonatal screened babies, recovery of birth weight percentile must be targeted at B months, 
and for the height must be in accordance to genetic height at 2 years. In all cases it is mandatory to treat denutrition by 
oral supplementation and if necessay enteral nutrition. 
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